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A drenagem anômala total de veias pulmonares é uma
anomalia congênita rara, correspondendo a aproximada-
mente 2% de todas as cardiopatias congênitas1. A grande
variabilidade de formas anatômicas reflete-se em diferentes
apresentações clínicas, desde quadros estáveis com fluxos
pulmonar e sistêmico balanceados, com discreta insatura-
ção arterial, até quadros de hiperfluxo pulmonar com edema
pulmonar exuberante.

A morbidade e mortalidade relacionadas ao tratamen-
to cirúrgico da drenagem anômala total de veias pulmonares
têm sido minimizadas drasticamente na última década, e vá-
rios centros internacionais têm alcançado excelentes resul-
tados 2-7 (tab. I e II). Os fatores responsáveis incluem o diag-
nóstico mais precoce, essencialmente com o progresso da
ecocardiografia8, com factível otimização e estabilização das
condições clínicas pré-operatórias3. Além disso, outros fa-
tores de relevância incluem os avanços nas técnicas anesté-
sicas, de circulação extracorpórea, proteção miocárdica de
técnicas operatórias e do manejo pós-operatório focalizado
no entendimento de sua fisiopatologia. O tratamento cirúr-
gico precoce, durante o período neonatal, demonstrou ser
essencial, visto que a história natural da doença encontra
mortalidade de 50% nos primeiros 3 meses de vida9.

A drenagem anômala total de veias pulmonares pode
apresentar diversas variantes anatômicas, sendo as mais
freqüentes a supracardíaca e a cardíaca. As variantes infra-
diafragmática e mista correspondem a 25% e 5% dos casos,
respectivamente. Estas últimas formas caracterizam-se pela
elevada associação com obstrução venosa e maior morbi-
dade e mortalidade segundo alguns autores10,11.

Apesar de todos os progressos citados, permanece
uma elevada mortalidade desta anomalia no terceiro mun-
do12, visto que o diagnóstico e o encaminhamento dos pa-
cientes para os centros terciários é tardio, numa fase onde
há graus variados de hipertensão pulmonar, muitas vezes
associada a quadros infecciosos e de desnutrição13.

O objetivo deste trabalho foi estudar a evolução hos-
pitalar de portadores de drenagem anômala total de veias
pulmonares nas formas infracardíaca e mista, submetidos a
tratamento cirúrgico.

Objetivo - Estudar a evolução hospitalar em portado-
res de drenagem anômala total de veias pulmonares
(DATVP), nas formas infracardíaca e mista, submetidos a
tratamento cirúrgico.

Métodos -  De 65 pacientes operados com o diagnós-
tico isolado de DATVP, de dezembro/1993 a março/2002,
foram selecionados, retrospectivamente, 7 (10,8%) pa-
cientes das formas mista e infradiafragmática, sendo 5
(71,4%) do sexo masculino, idades variando de 5 dias a 19
(média de 7) meses, com diagnóstico clínico feito pelo
ecocardiograma bidimensional. Quatro (57,1%) pacien-
tes apresentavam formas mistas, em um, obstrutiva intrín-
seca, com estenose discreta da veia inferior esquerda. Os
restantes três (42,9%) apresentavam a forma infradiafrag-
mática obstrutiva, extrínseca ao nível do diafragma. To-
das as operações foram realizadas através de esternoto-
mia mediana, sob circulação extracorpórea hipotérmica
com parada circulatória total em 2 casos.

Resultados -  Óbito hospitalar ocorreu em 1 paciente
com DATVP infradiafragmática com conexão da veia ver-
tical inferior com a veia porta. A causa mortis foi relacio-
nada à falência de múltiplos órgãos e sistemas. O pós-ope-
ratório foi caracterizado pela presença de baixo débito
cardíaco e hipertensão pulmonar em 4 (57,1%) pacientes.

Conclusão -  O resultado da correção cirúrgica desta
anomalia está associado à morbidade e mortalidade acei-
táveis, na dependência do encaminhamento e tratamento
cirúrgico precoces, sem progressão do quadro de hiper-
tensão vascular pulmonar.

Palavras-chave: drenagem anômala total de veias pulmo-
nares, cardiopatias congênitas com hi-
perfluxo pulmonar, veias pulmonares
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Métodos

Foram estudados, retrospectivamente, 7 (10,8%) pa-
cientes das formas mista e infradiafragmática de drenagem
anômala total de veias pulmonares, de um total de 65 pa-
cientes operados com este diagnóstico no Instituto do Co-
ração do Hospital das Clínicas da FMUSP, de dezembro/
1993 a março/2002. Foram excluídos pacientes com diagnós-
ticos associados à malformação, como transposição das
grandes artérias, conexão atrioventricular univentricular,
isomerismos atriais, defeitos do septo atrioventricular,
hipoplasia do coração esquerdo, entre outros.

Cinco (71,4%) pacientes eram do sexo masculino, as
idades variando de 5 dias a 19 (média de 7) meses, com pesos
de 2,4 Kg a 9,5 (média de 5,2) Kg e altura de 42 cm a 72 (média
de 56,7) cm. O diagnóstico clínico foi confirmado em todos
os pacientes através de ecocardiograma bidimensional,
sendo que 3 foram ainda submetidos a cateterismo cardía-
co, com a intenção de estudar de maneira mais detalhada o
retorno venoso pulmonar, de mensurar as pressões intraca-
vitárias, especialmente, nos pacientes com suspeita de hi-
pertensão pulmonar, além de realizar a atrioseptostomia por
balão em presença de comunicação interatrial restritiva.

Quatro (57,1%) pacientes apresentavam formas mistas,
sendo que em um havia obstrução intrínseca, com estenose
discreta da veia inferior esquerda. Três (42,9%) pacientes
apresentavam a forma infradiafragmática obstrutiva, esta
última de maneira extrínseca ao nível do diafragma, além da
comunicação interatrial restritiva. A anatomia detalhada
das veias pulmonares com seus locais de drenagem encon-
tra-se na tabela III.

As características pré-operatórias dos pacientes fo-
ram: 5 (71,4%) em classe funcional IV da NYHA e os 2 (28,6%)
restantes em classe funcional III. Três pacientes apresenta-
vam sinais clínicos e ecocardiográficos de hipertensão pul-
monar, 3 desnutrição calórico-protéica grave, 2 infecção
pulmonar ativa, ambos em vigência de ventilação mecânica,

2 encontravam-se em choque dependente de drogas vasoa-
tivas, com acidose metabólica de difícil controle. Os pacien-
tes foram internados em unidade de terapia intensiva, com o
objetivo de estabilização das condições cardiorrespirató-
rias e metabólicas, previamente à cirurgia corretiva. As me-
didas mais freqüentemente empregadas, dependendo da
análise individualizada de cada caso, foram o uso liberal de
drogas vasoativas (dopamina e dobutamina), agentes vaso-
dilatadores pulmonares, ventilação mecânica, diuréticos,
antibioticoterapia ampla e correção de distúrbios hidroele-
trolíticos e ácido-básicos.

Todos os pacientes foram operados através de ester-
notomia mediana, com o auxílio de circulação extracorpórea
hipotérmica a 20 oC através de canulação aórtica e bicaval,
logo após a heparinização sistêmica. A proteção miocárdica
empregada foi a cardioplegia cristalóide St Thomas a 4 oC,
na maioria dos pacientes e, nos dois mais recentes, a cardio-
plegia sangüínea fria, por via anterógrada intermitente a
cada 20min. Em dois pacientes, foi necessária a parada circu-
latória total e hipotermia profunda, para a realização da co-
nexão entre a veia vertical e o átrio esquerdo. As técnicas ci-
rúrgicas empregadas nos casos de drenagem anômala total
de veias pulmonares infradiafragmática foram a anastomose
transatrial latero-lateral entre a veia vertical e a parede latero-
posterior do átrio esquerdo em direção à sua aurícula, e fe-
chamento da comunicação interatrial com remendo de peri-
cárdio bovino preservado em glutaraldeído, seguida da liga-
dura da veia vertical próximo ao diafragma. Nos pacientes
com drenagem anômala total das veias pulmonares mista, a
anastomose transatrial com fechamento da comunicação in-
teratrial foi realizada em 3 casos, sendo que no restante foi
possível a anastomose direta, além da correção da estenose
da veia pulmonar inferior esquerda, com remendo de peri-
cárdio bovino. As anastomoses foram realizadas através de
sutura contínua com fio de polipropileno 6 ou 7 zeros.

Os tempos de circulação extracorpórea e de pinçamen-
to da aorta foram em média, 84,1min e 49min, respectivamen-

Tabela I - Resultados do tratamento cirúrgico da drenagem anômala total de veias pulmonares infracardíaca

Autor, ano N pacientes Incidência* (%) Obstrução (%) Mortalidade (%)

Lupinetti e cols.2, 1993 11 26,8 100 9,1
Raisher e cols.3, 1992 2 10 100 0
Michielon e cols.4, 2002 16 18 87,5 2,2
Sano e cols.5, 1989 16 36,4 93,8 6,3
Hyde e cols.6, 1999 20 23 85 20

* em relação ao número total de pacientes com todos os tipos da anomalia.

Tabela II - Resultados do tratamento cirúrgico da drenagem anômala total de veias pulmonares mista

Autor, ano N pacientes Incidência* (%) Obstrução (%) Mortalidade (%)

Lupinetti e cols.2, 1993 2 4,9 50 0
Raisher e cols.3, 1992 5 25 40 0
Michielon e cols.4, 2002 9 10,1 11,1 1,1
Hyde e cols.6, 1999 8 9 25 0
Delius e cols.7, 1996 20 8,6 15 15

* em relação ao número total de pacientes com todos os tipos da anomalia.



Arq Bras Cardiol
2004; 82: 259-63.

Atik e cols
Drenagem anômala total das veias pulmonares - terapêutica cirúrgica

261

te. A parada circulatória total, empregada em dois pacientes,
teve duração de 9 e 15min, respectivamente.

No pós-operatório, todos os pacientes permaneceram
em ventilação mecânica por no mínimo 48h, sob sedação
com fentanil e midazolan, por vezes necessitando de curari-
zação. Os pacientes eram mantidos com ventilação com
pressão controlada, com pressão positiva final de vias aére-
as e com volume minuto levemente aumentado, a fim de
manter a pressão parcial de gás carbônico por volta de 30 a
35 mmHg. O uso de agentes inotrópicos foi sistemático, es-
pecialmente dobutamina, dopamina e milrinone, na depen-
dência da evolução hemodinâmica. O uso de vasodilatado-
res foi priorizado nos casos de hipertensão pulmonar, tendo
sido empregados o nitroprussiato de sódio, nitroglicerina e,
nos casos refratários, a prostaglandina E1 e óxido nítrico
inalatório. A resposta ao tratamento empregado era monito-
rizada principalmente com o auxílio da ecocardiografia bidi-
mensional e o uso de diuréticos programado a fim de manter
balanço hídrico próximo de zero, ou até levemente negativo.
A recomendação de diálise peritoneal precoce ocorria com a
instalação de oligoanúria.

Resultados

Ocorreu um óbito em paciente (mortalidade hospitalar
de 14,3%) com drenagem anômala total de veias pulmonares
infradiafragmática com conexão da veia vertical inferior à
veia porta e a causa mortis relacionou-se ao quadro de falên-
cia de múltiplos órgãos. O paciente encontrava-se em mau
estado geral e nutricional no pré-operatório, com hiperten-
são pulmonar, tendo evoluído no pós-operatório em cho-
que cardiogênico, insuficiência renal aguda e septicemia
por mediastinite.

As complicações pós-operatórias corresponderam a
baixo débito cardíaco em 4 (57,1%), hipertensão pulmonar em
4 (57,1%), bloqueio atrioventricular transitório, necessitando
de marcapasso temporário por mais de 24h em 3 (42,9%), arrit-
mias supraventriculares em 3 (42,9%), ventilação mecânica
prolongada por mais de 7 dias em 3 (42,9%), insuficiência renal
aguda, necessitando de diálise peritoneal em 2 (28,6%) e bron-
copneumonia em 2 (28,6%). Dois (28,6%) pacientes apresen-
taram parada cardiorrespiratória devida a baixo débito cardía-
co em um e hipóxia no outro. Dois pacientes permaneceram
com o tórax aberto nos primeiros dias de pós-operatório devi-

do a instabilidade hemodinâmica, sendo que um evoluiu com
mediastinite, necessitando de reoperação para toracotomia
exploradora e ressutura do esterno.

O período de permanência em ventilação mecânica
variou de 9h a 28 dias (média de 7,5 dias). O tempo médio de
internação em terapia intensiva e de internação hospitalar
foi de 10,5 dias e 18,2 dias, respectivamente.

Discussão

A drenagem anômala total das veias pulmonares é uma
anomalia cardíaca congênita, caracterizada pelo retorno
venoso pulmonar através das veias pulmonares para o sis-
tema venoso sistêmico. A distribuição do fluxo sangüíneo
dentro das cavidades cardíacas está na dependência do ta-
manho da comunicação interatrial. Caso seja restritiva, ha-
verá menor passagem de sangue para o átrio esquerdo, re-
sultando em elevadas pressões intra-atriais direitas e, con-
sequentemente, queda do débito cardíaco. Na maioria dos
pacientes a comunicação interatrial não é restritiva, ficando
o fluxo sangüíneo na dependência da complascência de
cada cavidade ventricular e da relação entre as resistências
vasculares pulmonar e sistêmica.

Com a diminuição fisiológica da resistência vascular
pulmonar durante o período neonatal, ocorre progressivo hi-
perfluxo pulmonar, resultando em uma relação entre fluxos
pulmonar e sistêmico por volta de 5 ou mais. Alterações vas-
culares pulmonares e hipertensão pulmonar podem ocorrer
caso haja uma continuidade desse processo. Yamaki e cols.14

postularam que a hipertensão pulmonar decorre de uma inte-
ração entre a hipertrofia da camada média das artérias e veias
pulmonares. Nos pacientes com obstrução, as elevadas pres-
sões venosas pulmonares levam a edema capilar pulmonar.
Além disso, ocorre uma vasoconstrição pulmonar reflexa,
agravando quadros de hipertensão pulmonar, com pressões
ventriculares direitas supra-sistêmicas. Esses pacientes de-
senvolvem, rapidamente, cianose e baixo débito cardíaco,
que pode resultar em disfunção de múltiplos órgãos.

De acordo com o nível anatômico de conexão das veias
pulmonares com a circulação sistêmica, Darling e cols.15 clas-
sificaram a drenagem anômala total de veias pulmonares em
quatro tipos. Os tipos supracardíaco e cardíaco são os mais
freqüentes, com menor gravidade pré-operatória e melhor
evolução após a correção cirúrgica. O tipo infracardíaco ou
infradiafragmático, encontrado em aproximadamente 25%

Tabela III - Características anatômicas dos 7 pacientes com drenagem anômala total de veias pulmonares

N Tipo Local de conexão Obstrução H P Mortalidade

1 Misto Vpe+Vpid » VCSE; restante » VCSD Não Sim Não
2 Misto Vpd+Vpie » seio coronário; restante » VCSE e veia inominada Não Não Não
3 Misto Vpd+Vpie » seio coronário; restante » VCSD Sim Sim Não
4 Misto Vpd » VCSD; Vpe » átrio direito Não Não Não
5 Infra VPs » ducto venoso Sim Sim Não
6 Infra VPs » veia porta Sim Sim Sim
7 Infra VPs » VCI Sim Sim Não

HP: hipertensão pulmonar; VPs: veias pulmonares; Vpe: veias pulmonares esquerdas; Vpd: veias peulmonares direitas; Vpid: veia pulmonar inferior direita; Vpie: veia
pulmonar inferior esquerda; VCSD: veia cava superior direita; VCSE: veia cava superior esquerda; VCI: veia cava inferior.
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dos casos de drenagem anômala total de veias pulmonares16,
é caracterizado por drenagem venosa pulmonar através do
diafragma para a veia porta ou ducto venoso mais comu-
mente, sendo menos freqüentes as conexões com a veia cava
inferior, veia hepática esquerda ou veia gástrica. Tem a maior
incidência de obstrução venosa, sendo este um fator in-
dependente de risco de mortalidade17. O tipo misto (5% dos
casos) caracteriza-se, diversamente dos demais, pela ausên-
cia de confluência das veias pulmonares em uma veia
coletora vertical, sendo essa uma particularidade em relação
ao diagnóstico ecocardiográfico e planejamento cirúrgico.

No tipo infracardíaco, existe uma elevada associação
com obstrução venosa, que pode ser devida à elevada re-
sistência ao retorno venoso, ou pela compressão extrínseca
da veia coletora ao nível do diafragma ou por obstrução na
junção da veia pulmonar com a veia coletora. Entretanto,
van Son e cols.18 consideram que o mecanismo mais impor-
tante de obstrução seja a elevada resistência vascular nas
veias coletoras, especialmente se a conexão se fizer no
ducto venoso ou na veia porta, devido a passagem pelo pa-
rênquima hepático e pela obliteração pós-natal, respectiva-
mente. Em nossa casuística, os três pacientes com o tipo in-
fracardíaco apresentavam obstrução venosa. Um deles,
com conexão da veia vertical inferior para a veia porta, foi
operado em situação de emergência pelo quadro de hiper-
tensão pulmonar e choque cardiogênico. Apresentou um
pós-operatório complicado, com insuficiência renal aguda,
infecção mediastinal e septicemia, tendo falecido. Os outros
dois casos, com conexões para o ducto venoso e veia cava
inferior, também foram operados em situação de emergên-
cia, porém com melhor evolução. Essa experiência ilustra
que a presença de obstrução venosa é importante na defini-
ção do momento ideal da indicação cirúrgica18.

Desta forma, a drenagem anômala total de veias pul-
monares infracardíaca associada a obstrução venosa é con-
siderada uma emergência cirúrgica. Nos casos em que a co-
nexão se faça com a veia porta ou ducto venoso, não é acon-
selhável aguardar um período de estabilização clínica pré-
operatória, independente do risco cirúrgico. Considerando
os pacientes que apresentem estabilidade hemodinâmica e
sem sinais ecocardiográficos de obstrução venosa, é permi-
tida a indicação semi-eletiva nos casos em que a conexão
seja com a veia cava inferior ou veia hepática18.

O tipo misto da drenagem anômala total de veias pul-
monares é resultado de alterações embriológicas que levam
a atresia da confluência das veias pulmonares. Na maioria
dos casos, a drenagem dos dois pulmões se faz de maneira
separada, sendo que as veias de um dos pulmões mais
freqüentemente drenam em nível cardíaco e as do outro pul-
mão em nível supracardíaco, o que facilita seu reconheci-
mento19. Todavia, este fato nem sempre é verdadeiro20, o que
torna o diagnóstico ecocardiográfico descritivo da anato-
mia das veias pulmonares fundamental para o planejamento
cirúrgico. De qualquer maneira, a identificação intra-opera-
tória das quatro veias pulmonares é mandatória.

Delius e cols.7 definem o tipo de operação classifican-
do a drenagem venosa pulmonar anômala do tipo misto em
dois grupos: 1) 3+1, onde 3 veias drenam ao nível cardíaco
ou na veia vertical, e a restante em um outro sítio e 2) 2+2,

onde as veias de cada pulmão drenam em locais diversos.
No 1o grupo, usualmente, 3 veias drenam no seio coronaria-
no, sendo corrigida através de uma comunicação deste últi-
mo com o defeito do septo atrial, seguida de fechamento do
defeito resultante com remendo de pericárdio autólogo ou
bovino. A correção da veia restante deve ser individualiza-
da. Se houver obstrução, sua conexão com o átrio esquerdo
é obrigatória. Se a veia não estiver obstruida, pode tanto
deixar de ser corrigida com o inconveniente de pequeno
shunt da esquerda para a direita, que pode evoluir em al-
guns casos para doença vascular pulmonar obstrutiva21,
como até necessitar de lobectomia pulmonar22. Já no 2o gru-
po, o tratamento cirúrgico não suscita maiores dificuldades
pela presença freqüente de uma confluência venosa, o que
facilita a anastomose com o átrio esquerdo.

Neste trabalho, somente um dos quatro pacientes com
o tipo misto apresentava drenagem tipo 2+2, o que caracte-
riza a falta de uniformidade anatômica desta anomalia.

O tratamento cirúrgico tem evoluido consideravel-
mente nas últimas décadas, em decorrência de uma série de
fatores. A evolução do manejo pré-operatório, com especial
ênfase para o diagnótico ecocardiográfico mais preciso e
rápido, das técnicas cirúrgicas, anestésicas e de circulação
extracorpórea e o moderno tratamento intensivo no pós-
operatório foram responsáveis pela diminuição significati-
va dos índices de mortalidade operatória, com um impacto
direto a longo prazo.

Fatores de risco identificados no passado10,17 não pa-
recem ser de importância na caracterização da gravidade
dos pacientes, em virtude dos avanços alcançados. Daí que
a idade precoce, o tipo anatômico de drenagem anômala to-
tal de veias pulmonares, a necessidade de ventilação mecâ-
nica e suporte inotrópico pré-operatório e a cirurgia de ur-
gência não surgem mais como fatores de risco de mortalida-
de nas casuísticas mais recentes23. A obstrução venosa,
especialmente se difusa e associada às formas infracardía-
cas, permanece como fator de risco de mortalidade4,24. Em
trabalho prévio realizado na nossa instituição, analisando
todos os tipos de drenagem anômala total de veias pulmo-
nares, Binotto e cols.13 identificaram, como fatores de risco
de mortalidade, a idade, mau estado geral e infecção pré-
operatória, importantes fatores a serem controlados no
nosso meio, em vista principalmente do encaminhamento
tardio de pacientes para centros terciários.

O tratamento cirúrgico da drenagem anômala total de
veias pulmonares deve ser focalizado no reestabelecimento
de uma conexão ampla e não restritiva entre o átrio esquerdo
e a(s) veia(s) coletora(s). Os aspectos operatórios envolvem
o conhecimento das diversas formas anatômicas da drena-
gem anômala total de veias pulmonares e o reconhecimento
da importância de aliviar todas as obstruções venosas. A
técnica operatória precisa tem sido crucial na melhora dos
resultados cirúrgicos. A operação precoce, o uso da hipoter-
mia profunda e parada circulatória, a realização de uma anas-
tomose ampla entre a confluência das veias pulmonares e o
átrio esquerdo, e o preciso respeito pela geometria dessas
estruturas são os fatores responsáveis.

Uma série de modificações técnicas foi proposta para
o tratamento cirúrgico, sem diferença significativa entre os
resultados das diferentes manobras25-28. Além dos detalhes
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técnicos, que envolvem especialmente o acesso às veias
pulmonares, alguns autores29 consideram que a veia vertical
não deva ser ligada, quando o átrio esquerdo for pequeno,
com baixa complascência para acomodar um aumento súbi-
to de volume após a correção cirúrgica. Outros autores5,30

consideram que esta tática promove um período pós-opera-
tório mais tranqüilo, porém postulam que esse benefício
seja transitório, já que freqüentemente permanece shunt da
esquerda para direita, com necessidade de fechamento ci-
rúrgico ou intervencionista. A conduta do nosso serviço
orienta a ligadura rotineira da veia vertical, juntamente com
a reconexão das veias pulmonares ao átrio esquerdo.

A hipertensão pulmonar continua sendo a maior causa
de morbidade e mortalidade no pós-operatório. Quando
presente, está associada a elevada mortalidade, mas via de
regra seu tratamento clínico é eficaz. Baseia-se na otimiza-
ção do débito cardíaco com inotrópicos, redução da pós-
carga, restrição de volume e diuréticos. O controle das cri-
ses de hipertensão pulmonar é extremamente importante,

pois estas levam a hipoxemia aguda, com resultante acidose
metabólica e falência cardiovascular. Geralmente, seu trata-
mento inclui o suporte ventilatório mecânico sob sedação
profunda e freqüentemente curarização, com emprego de hi-
perventilação, e o uso de vasodilatadores pulmonares,
como a nitroglicerina, milrinone, e óxido nítrico31. Quando o
diagnóstico clínico das crises de hipertensão pulmonar for
por vezes difícil, a monitorização contínua da pressão da ar-
téria pulmonar é importante para o seu tratamento precoce,
com melhora significativa do prognóstico5,24.

Concluímos que os tipos infracardíaco e misto da dre-
nagem anômala total de veias pulmonares apresentam pecu-
liaridades em relação ao diagnóstico e tratamento cirúrgico.
Em virtude do progresso da cirurgia cardíaca pediátrica, nos
seus aspectos multidisciplinares, o resultado da correção
cirúrgica desta anomalia está associado à morbidade e mor-
talidade aceitáveis, na dependência do encaminhamento e
tratamento cirúrgico precoces, sem progressão do quadro
de hipertensão vascular pulmonar.
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